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Abstract 

Introduction: La survenue de I'hypertension arterielle pulmonaire (HTAP) est un tournant dans devolution de la sclerodermie. L'objectif de cette 
etude est de decrire les aspects epidemiologiques et evolutifs de I'HTAP au cours de la sclerodermie systemique. Methodes: Nous avons realise 
une etude descriptive concernant des patients suivis pour sclerodermie systemique, au service de Dermatologie de I'hopital Aristide Le Dantec 
entre Janvier 2000 et Aout 2009. Ces patients etaient inclus dans I'etude apres exploration cardio-vasculaire (ECG, echocardiographie-Doppler). 
Nous avons etudie les parametres epidemiologiques, cliniques, paracliniques et evolutifs des patients. Resultats: Nous avons enregistre 12 cas 
d'hypertension arterielle pulmonaire parmi les 83 patients atteints de sclerodermie systemique soit une prevalence de 14,45%. L'age moyen des 
patients etait de 43,58 ans ± 12,5 ans et le sex-ratio (H/F) de 0,33. Sur le plan clinique, la dyspnee etait quasi constante (75%) et la douleur 
thoracique presente dans 25% des cas. Le syndrome de Raynaud etait observe chez 8 patients soit 66,67% de nos patients. 
L'electrocardiogramme montrait des signes de surcharge droite chez 4 malades (33,33%) et la radiographie thoracique en faveur d'une fibrose 
pulmonaire chez 4 patients. L'echocardiographie-Doppler notait une insuffisance tricuspide importante dans 58, 33% des cas (7 patients), une 
pression arterielle pulmonaire systolique (PAPs) en moyenne de 66,25 ± 29,3 mmHg, une dilatation des cavites cardiaques droites dans 5 cas et un 
mouvement paradoxal du septum interventriculaire chez 3 malades (33,33%). II etait egalement note 3 cas (25%) d'epanchement pericardique. 
Nous avons deplore 4 deces (33,33%). Conclusion: L'hypertension arterielle pulmonaire est une complication frequente et grave de la 
sclerodermie. Son depistage, grace a I'echocardiographie-Doppler systematique, constitue une etape fondamentale de la prise en charge. 
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Introduction 



La sclerodermie systemique est une maladie du tissu conjonctif interstitiel et vasculaire associee a des anomalies du systeme immunitaire, 
conduisant a une fibrose extensive et une obliteration vasculaire [1]. L'hypertension arterielle pulmonaire (HTAP) constitue I'une des principales 
causes de mortalite des patients atteints de sclerodermie systemique particulierement de ses formes limitees. Elle survient le plus souvent 
tardivement dans 1'evolution de la maladie et connait plusieurs mecanismes [2]. 

En Occident, sa frequence est estimee a environ 16% [3], par contre en Afrique, les etudes sont rares avec des frequences disparates. Notre etude 
a pour objectif d'etudier les aspects epidemiologiques et evolutifs de I'HTAP au cours de la sclerodermie systemique. 



Methodes 



Nous avons realise une etude transversale descriptive concernant une cohorte de patients hospitalises ou suivis en ambulatoire pour sclerodermie 
systemique, au service de Dermatologie de I'hopital Aristide Le Dantec de Dakar entre le 01 Janvier 2000 et le 31 Aout 2009. Ces patients avaient 
beneficie d'une exploration cardio-vasculaire au service de Cardiologie du meme hopital. Les patients hospitalises ou suivis a titre externe, atteints 
de sclerodermie systemique dont le diagnostic etait confirme selon les criteres de I'American College of Rheumatology (ACR) [4] et qui avaient 
beneficie d'une echocardiographie Doppler, etaient inclus. 

Nous n'avions pas inclu les patients atteints de sclerodermie systemique n'ayant pas beneficies d'une echocardiographie Doppler, les patients 
atteints de sclerodermie localisee, les patients chez qui le diagnostic de sclerodermie systemique n'etait pas confirme et les situations d'HTAP sans 
sclerodermie systemique. 

Les parametres etudies etaient : les donnees epidemiologiques, les antecedents (obstetricaux, circonstances de decouverte de la maladie, notion 
d'exposition aux solvants organiques, existence de cas familiaux de sclerodermie systemique et d'HTAP), I'existence ou non de diabete, d'HTA, 
d'asthme, d'une affection cardiaque preexistante (valvulopathie ou une autre atteinte), de prise d'anorexigenes. Nous avons en outre apprecie les 
donnees cliniques (dont les signes fonctionnels cardio-vasculaires, dermatologiques), les signes generaux (constantes hemodynamiques, etat 
general), les signes d'examen physique des appareils et systemes. 

Les donnees paracliniques biologiques (creatininemie, proteinuric des 24 heures, bilan immunologique), electrocardiographiques, radiographiques, 
echocardiographiques, fonctionnelles respiratoires etaient etudiees de meme que le traitement. 

L'evolution etait appreciee sur la duree d'hospitalisation, la re-hospitalisation, le suivi a court, moyen et long terme et sur la survenue de 
complications fatales ou non. Sur le plan statistique nous avons elabore une fiche d'enquete qui a servi de support aux donnees. La saisie et 
I'analyse des donnees ont ete effectuees sur le logiciel SPSS 17.0 (Statiscal Package For Social Sciences) for windows. 



Resultats 



Durant la periode d'etude, nous avions collige 142 cas de sclerodermie dont 83 avaient beneficie d'une echocardiographie Doppler parmi lesquels 
12 presentment une HTAP, soit une prevalence hospitaliere de 14,45%. L'age moyen etait de 43,58 ± 12,5 ans (extremes de 22 et 60 ans) avec 
une predominance feminine (9 femmes pour 3 hommes). La duree moyenne d'hospitalisation etait de 27,8± 14 jours (extremes de 11 et 64 jours), 
la duree moyenne devolution de 4,6 ± 2,1 annees (extremes de 4 mois et de 20 ans). Les antecedents etaient representes par l'hypertension 
arterielle retrouvee chez deux patients. II n'y avait pas de cas de prise d'anorexigenes ni d'antecedent familial de sclerodermie et d'HTAP. La 
symptomatologie fonctionnelle etait dominee par la dyspnee stade II a IV (9 cas) et le syndrome de Raynaud (8 cas). Les signes digestifs etaient 
representes par une dysphagie et un reflux gastro-oesophagien respectivement dans 3 cas. L'examen dermatologique avait mis en evidence: des 
macules hypochromiques en « moucheture » chez 9 malades, une sclerose cutanee chez 8 malades (66,66%), une alopecie chez 5 patientes 
(41,67%), des ulcerations et des cicatrices stellaires pulpaires des doigts de la main et des pieds compliquant le syndrome de Raynaud (Figure 1) 
chez 4 malades (33,33%). L'examen cardio-vasculaire notait une arythmie auscultatoire chez 4 patients (33,33%), un eclat de B2 pulmonaire chez 
7 patients (58,33), un souffle systolique xyphoidien dans 5 cas (41,67) et des signes d'insuffisance cardiaque droite dans 5 cas (41,67). A la 
biologie on notait une creatininemie elevee dans deux cas et la proteinuric de 24 heures etait positive chez 3 patients. 

Les anticorps antinucleaires retrouves sont resumes dans le Tableau 1. Les anticorps anticentromeres avaient ete retrouves dans 16,67% des cas, 
en association avec les anticorps anti B2GP1 dans 1 cas (il s'agit de I'anticorps du syndrome des antiphospholipides). Les anticorps anti Scl70 
etaient notes chez 1 patient. Le bilan immunologique n'etait pas determine chez 7 patients. 

Les anomalies electrocardiographiques etaient notees chez 8 malades (66,66%). II s'agissait de troubles de rythme chez 5 malades (41,67%), 
d'hypertrophie auriculaire droite dans 3 cas et ventriculaire droite dans 4 cas. La radiographie du thorax avait mis en evidence une cardiomegalie 
chez 6 patients (50 %), une dilatation de I'artere pulmonaire dans 5 cas, des images de fibrose pulmonaire dans 4 cas. La fuite tricuspidienne, 
constamment retrouvee a I'echocardiographie Doppler, etait importante dans 58,3% des cas (Tableau 2). 

La pression arterielle pulmonaire systolique (PAPs) moyenne etait de 66,25 ±29,3 mmHg (extremes de 35 et de 132 mmHg) Figure 2. 
L'evaluation de la fonction ventriculaire droite par le TAPSE (tricuspid annular plane systolic excursion) avait trouve un TABSE moyen de 17,2 mm 
(extremes de 12 mm et de 22 mm), un TAPSE normale (superieur ou egale a 15 mm) dans 3 cas, bas (inferieur a 15 mm) dans 2 cas et 
indeterminee chez 7 patients. La dilatation des cavites cardiaques droites (Figure 3, Figure 4, Figure 5) etait nor.ee dans 41,67% des cas et 
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I'epanchement pericardique chez 3 patients (Figure 4). L'exploration fonctionnelle respiratoire (EFR) retrouvait un syndrome obstructif dans deux 
cas, un syndrome restrictif et un syndrome mixte respectivement chez un patient. 

Les pathologies associees etaient une dermatomyosite, une thyroi'dite d'Hashimoto et un syndrome des antiphospholipides. Sur le plan evolutif on 
notait quatre deces (33,3%) en rapport avec une mort subite (1 cas), une insuffisance cardiaque droite terminale (2 cas) et une insuffisance renale 
chronique terminale associe a une cardiomyopathie dilatee (1 cas). Le suivi des malades avait permis d'enregistrer 4 cas de ^hospitalisation. Le 
suivi etait regulier chez 5 malades et 4 malades etaient perdus de vue. 



Discussion 



La prevalence hospitaliere de I'HTAP au cours de la sclerodermic systemique dans notre serie est de 14,45%. Cette prevalence apparait variable 
d'une etude a I'autre. Elle depend en effet des methodes de depistage employees ainsi que des cohortes etudiees. Elle est de 5 % dans le travail 
de Battle [5], de 13 % (prevalence cumulee) dans I'etude de MacGregor [6] portant sur une cohorte de 152 patients, toutes ces deux etudes etant 
basees sur un depistage echocardiographique. Les donnees epidemiologiques frangaises montrent que la prevalence minimale de I'HTAP associee 
a la ScS est de I'ordre de 7,8 % [7]. En Afrique, les donnees sont encore pauvres a cause de la rarete des descriptions portant sur I'HTAP. Nous 
avons constate un age de survenue jeune dans notre travail comme I'a signale Humbert dans son etude [8] avec un age moyen de 48± 17 ans. 
Cependant en Occident, elle apparait beaucoup plus tot [9,10]. De meme la predominance feminine est en general retrouvee dans la litterature 
[5,9-11]. Ceci s'expliquerait par le fait que le terrain de predilection de la sclerodermic systemique est le sexe feminin [6,8,12]. Par contre la duree 
moyenne devolution de la sclerodermic systemique au moment de la decouverte de I'HTAP est variable de 4,6±2,1 ans dans notre etude, 
MacGregor et al [6] retrouvaient 6,4 ans et pour d'autres auteurs elle etait superieure a 10 ans [10,12,13]. Au plan clinique la dyspnee d'effort est 
le symptome le plus frequent de I'HTAP [10], suivi du syndrome de Raynaud (66,67% de nos patients) alors que pour la plus part des auteurs, il 
represents I'un des premiers signes de la maladie [9,14]. Les macules hypochromiques en moucheture sont egalement frequentes [9]. Sur le plan 
immunologique le taux significatif des anticorps anti-centromeres et des anticorps anti-Scl70 differe selon les auteurs [6,12]. Cependant il n y a pas 
de correlation entre la presence d'anticorps et la survenue d'HTAP [10,15,16]. L'echocardiographie Doppler etait I'examen de reference pour le 
depistage de I'HTAP dont la severite est variable en moyenne de 54 mmHg [9,10,12]. Les autres anomalies echocardiographiques dans I'HTAP sont 
representees par la dilatation des cavites droites, un mouvement paradoxal du septum interventriculaire et une alteration de la fonction systolique 
du VD [17, 9]. En ce qui concerne I'epanchement pericardique, les etudes echographiques rapportent une prevalence variant entre 16% et 41% 
[17-19]. 

La precocite du diagnostic est un parametre cle du pronostic puisque celui-ci est directement correle au degre d'elevation de la pression arterielle 
pulmonaire [6]. Ainsi, en raison de la frequence et de la severite de I'HTAP associee a une ScS, certaines societes savantes preconisent la pratique 
annuelle d'une echocardiographie-Doppler en cas de ScS, meme en I'absence de symptome evocateur d'HTAP [20,21]. II s'agit de I'examen de 
choix pour le depistage de I'HTAP dans la ScS, mais le catheterisme cardiaque droit reste I'examen de reference pour la confirmation diagnostique 
[22]. La reduction de la capacite de transfert du CO associee a des volumes pulmonaires normaux est reconnue dans la litterature comme un signe 
precoce et evocateur de I'hypertension arterielle pulmonaire [10,13,15,23]. Owens [23] a ainsi montre qu'une diminution isolee de la DLCO n'existe 
que rarement (5%) chez les patients sans hypertension arterielle pulmonaire. La survenue d'une HTAP au cours de la ScS constitue un tournant 
evolutif de la maladie grevant ainsi cette affection d'une lourde mortalite. 

Sur le plan de la mortalite, nos resultats se rapprochent de ceux de Hachulla [24] qui avait observe 32% de deces chez les patients porteurs d'une 
HTAP. 



Conclusion 



L'HTAP constitue I'une des complications les plus graves de la sclerodermic systemique. Elle survient le plus souvent tardivement dans 1'evolution 
de la maladie, avec une nette predominance feminine. L'echocardiographie Doppler est I'examen de choix pour depister I'HTAP. Sa realisation est 
indiquee devant toute suspicion clinique ; elle doit etre systematique, une fois par an. 



Conflit d'interet 



Ce travail n'a aucun conflit d'interet 



Tableaux et figures 



Tableau 1: Repartition des patients en fonction des anticorps antinucleaires 

Tableau 2: La repartition des malades en fonction de la pression arterielle pulmonaire systolique 

Figure 1: Phenomene de Raynaud a la phase asphyxique 

Figure 2: Image d'echocardiographie mode 2D, incidence 4 cavites associee au Doppler continu mettant en evidence une HTAP severe (PAPs a 66 
mmHg) 
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Figure 3: Image d'echocardiographie mode 2D, incidence 4 cavites mettant en evidence une dilatation de I'oreillette droite 

Figure 4: Image d'echocardiographie mode 2D, petit axe, transventriculaire montrant un epanchement pericardique circonferentiel de moyenne 
abondance 

Figure 5: Image d'echocardiographie mode TM, coupe parasternale grand axe, incidence transventriculaire montrant une dilatation moderee du 
ventricule droit 
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Tableau 1: Repartition des patients en fonction des anticorps antinucleaires 


Anticorps 


Nombre de patients 


Pourcentage 


Anticentromeres 


1 


8,33 


Anticentromere + anti B2GP1 


1 


8,33 


Scl70 


1 


8,33 


Absence d'Ac anti-ECT 


2 


16,67 


Indetermine 


7 


58,33 



Tableau 2: La repartition des malades en fonction de la pression arterielle pulmonaire systolique 


Pression arterielle pulmonaire systolique 


Malades 


Pourcentage 


30-45 mmHg (legere) 


4 


33,33 


46-59 mmHg (moderee) 


3 


25 


> 60 mmHg (severe) 


5 


41,67 
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Figure 1 

Phenomene de Raynaud a la phase asphyxique 
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Figure 2 

Image d'echocardiographie mode 2D, incidence 4 cavites associee au Doppler continu mettant en evidence une HTAP 
severe (PAPs a 66 mmHg) 
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Figure 3 

Image d'echocardiographie mode 2D, incidence 4 cavites mettant en evidence une dilatation de I'oreillette 
droite 
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Figure 4 

Image d'echocardiographie mode 2D, petit axe, transventriculaire montrant un epanchement pericardique 
circonferentiel de moyenne abondance 
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